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INTRODUCCION

DEFINICION:

Es una vasculitis aguda sistémica de la nifiez y que se caracteriza por fiebre, conjuntivitis bilateral no
exudativa, eritema de los labios y mucosa oral, edema, eritema y descamacion de las extremidades,
rash y linfadenopatia cervical. Los aneurismas de la arteria coronaria y las ectasias se desarrollan en
16-25% de los nifios no tratados y puede conducir a una enfermedad isquemica y muerte sbita.(12)

SINONIMOS:

Sindrome de Kawasaki.
Sindrome linfomucucutaneo .
Sindrome febril linfomucocutaneo de la infancia 2

HISTORIA

Es un sindrome vasculitico, agudo febril que se presenta en etapas tempranas de la nifez. Fue
reportado en el Red Cross Medical Center en Tokio, Japon por el Doctor Tomisaku Kawasaki, quién
reporto 50 casos desde 1961-1967, con fiebre, rash, inyeccion conjuntival, linfadenitis cervical,
inflamacion de los labios y cavidad oral, y eritema y edema de manos y pies. (26.1.12.14,18) Afios mas
tarde, se reportaron defunciones en nifios menores de 2 afios, esto se observo en pacientes que
habian mostrado mejoria en su padecimiento o se habian recuperado. Los examenes postmorten
revelaron una oclusion trombo tica con aneurismas coronarios e infarto al miocardio que fue la causa
inmediata de la muerte.

Ante este evento, se realizo ecocardiograma, y se observo que los nifios no tratados presentaban
secuelas cardiovasculares como ectasias coronarias, formacion de trombos, aneurismas e infartos al
miocardio. En la actualidad el 20% de los pacientes no tratados desarrollan aneurismas coronarios.
(14 En 1976. Meliss, Heicks y Larson reportaron el primer caso de Enfermedad de Kawasaki (EK) en
Estados Unidos en un grupo de 12 nifios de Honolulu.(214). La EK es reconocida mundialmente. El
compromiso vascular se presenta en 20-25% de los pacientes, y el rango de mortalidad es de 0.1-
0.2%.

El pico de mortalidad se observo de 15 a 45 dias después de la presentacion de la fiebre, durante
este tiempo se establecio una vasculitis coronaria que ocurrio concomitantemente con elevacion de
las plaquetas y un estado de hipercoagubilidad. (1214). Sin embargo, la muerte subita por infarto al
miocardio, puede ocurrir afos después en individuos que presenta aneurismas coronarios y
estenosis. Es la primera causa enfermedad cardiaca, adquirida en la nifiez, con riesgo de presentar
enfermedad isquemica en el adulto.

En Mexico, el primer caso fue descrito por el Doctor Romeo Rodriguez, en el Boletin del Hospital
Infantil de Mexico, el caso de una nifia de 9 afos con fiebre, miocarditis, exantema, que
probablemente represente el primer caso documentado de EK en México. (15. La incidencia en



menores de 60 dias se reportan como casos anecdéticos, en la literatura mundial se reporta una
incidencia en menores de 60 dias de 0.23%, en nuestro pais se reporta un paciente masculino de
60 dias en el Hospital Infantil de México. @, 15)

Se realizo una revision de 16 casos en 1991. por el Doctor Vizcaino-Alarcon, diagnosticados en el
Hospital Infantil de México, con una edad promedio de 3afios, y predominio del sexo masculino en
proporcion de 4.3:1, y donde se hace hincapié que aunque no hay un estudio de prevalencia
nacional , se estable la presencia de EK en México. (4,15.20)

FISIOPATOLOGIA

La etiologia de la enfermedad es desconocida, las caracteristicas clinicas, y reportes
epidemiologicos apoyan fuertemente una causa infecciosa.

La autolimitacion generalmente no ocurre en todas la enfermedades, y la fiebre, enantema,
adenopatia cervical, rash, inyeccion conjuntival sugieren la causa infecciosa. Los reportes
epidemiologicos incluyen la edad, distribucion, comunidades, y por el ciclo epidemico, se sugiere una
enfermedad transmisible. La hipotesis sobre la EK, ha sido relacionado con la toxina del
superantigeno , porque se ha reportado una expansion selectiva en el receptor para las familias de
las celulas VB2 y VP8, pero esta teoria es controversial(14,18) Recientes investigaciones dan origen a
una hipotesis alterna: la respuesta inmune es oligoclonal mas que policlonal, y la inmunoglobulina A,
juega un papel fundamental(iz.18). También se ha asociado a contactos con drogas, toxinas,
pesticidas, quimicos, metales pesados, que pueden dar manifestaciones similares que la EK (12
Recientes estudios inmunohistoquimicos , sugieren que los factores de crecimiento, juegan un papel
importante en la formacion de las lesiones arteriales coronarias (12.18)

En un estudio los niveles de las isoformas del oxido nitrico se encontraron elevadas en los pacientes
con EK, quienes presentaron asociacion con dilatacion de la arteria coronaria (mayor de 3mm) y
estos niveles disminuyeron posteriormente con el tratamiento con inmunoglobulina, por lo que este
podria ser utilizado como factor pronostico (21)

Durante el curso clinico de la EK, los vomitos y el dolor abdominal son frecuentes. Kurashige y
colaboradores estudiaron el tracto intestinal en 31 casos de nifios que fallecieron, pero solo en 3
encontraron arteritis mesentérica. Estudiando la biopsia del tracto yeyunal, Nagata y colaboradores
observaron los fenotipos superficiales, células mononucleares y enterocitos, en ambos los niveles de
HLA DR CD3 (activacion de células T) y DR CD4 (activacion de células T cooperadoras) se
encontraron elevados en la lamina propia de los pacientes con enfermedad aguda de Kawasaki
comparado con el grupo control. En contraste, los niveles de CD8 (células supresoras / citotoxicas )
se encontraron reducidos en la lamina propia, comparados con el grupo control (12



FRECUENCIA:

Las epidemias principalmente se observa en invierno y primavera, con un intervalo de 2-3 anos.
Aproximadamente 3000 nifos, con EK son hospitalizados anualmente en los Estados unidos. Los
rangos de incidencia se reportan desde 67.2 casos por 100 000 ninos menores de 5 anos, en

poblaciones urbanizadas, multiétnicas, y de 9.8 casos por 100 000, en nifios menores de 5 afios en
estados como Georgia (14). Aproximadamente 5000-6000 casos son reportados cada afio en Japon.
La incidencia en Japon en el afio 2000, fue de 134.2 casos por 100 000 nifios menores de 5 anos,
Se ha reportado epidemias severas en Japon como en 1979, 1982 y 1985, desde entonces no se ha
reportado ofra epidemia. En Australia en 1994, la incidencia fue de 3.4 casos por 100 000 nifios
menores de 5 afos. (12.14)

MORTALIDAD Y MORBILIDAD:

El rango de mortalidad es reportado en 0.1-2%. Aproximadamente 29-25% de los pacientes no
tratados, presentan alteraciones cardiovasculares, incluyendo la oclusion coronaria, infarto al
miocardio, insuficiencia mitral, pericarditis, y alteraciones del ritmo cardiaco.

Los aneurismas se desarrollan en 5-10% de los pacientes tratados con gamma inmunoglobulina
intravenosa antes del décimo dia del enfermedad. Aproximadamente 5% tiene insuficiencia aortica o
mitral que desarrolla valvulitis (12.14)

RAZA:

La prevalencia de la EK es alta en Japon, intermedia en negros, Filipinos y baja en la raza blanca
(3.14,18)

EDAD:

Aproximadamente 90-95% ocurre en nifios menores de 10 afos. En los Estados Unidos, el pico de
incidencia es de 18-24 meses. En Japon, la incidencia es en nifos de 6-12 meses.

La edad de presentacion mas temprana reportada en Japdn, es de un recién nacido de 20 dias. La
EK en el adulto es rara. En los nifios menores de 90 dias solo se observa en el 1.7% de los casos,
siendo el 0.23% en menores de 60 dias, seis casos en menores de 30 dias y un caso de un nifio de
20 dias de nacido, el menor en el mundo hasta la fecha. 2 12, 14,18

SEXO:
Es mas comun en el sexo masculino, el rango es de 1.3-1.6:1. La arteritis es mas comun en el sexo
femenino. Relacion en Estados Unidos 1.5:1, Japon 1.35;1, y en México 4.3:1.2.12.14)



MANIFESTACIONES CLINICAS (CUADRO 1, 2-3. )@214,18)

CUADRO 1

ETAPA AGUDA

(1-11 DIAS)

“FIEBRE MAYOR DE 39

*IRRITABILIDAD

**CONJUNTIVITIS BILATERAL NO EXUDATIVA

*UVEITIS ANTERIOR (70%)

*ERITEMA PERIANAL(70%)

*ERITEMA Y EDEMA ACRAL QUE IMPIDE LA DEAMBULACION
“LENGUA EN FRESA

*LABIOS FISURADOS

*DISFUNCION HEPATICA, RENAL Y GASTROINTESTINAL
*PERICARDITIS Y MIOCARDITIS

“*LINFADENOPATIA (75%) GENERALMENTE NO SUPURATIVA
*LINFADENOPATIA CERVIAL (GENERALMENTE MAYOR DE 1.5CM)

CUADRO 2

FASE SUBAGUDA
(11-30DIAS)
“IRRITABILIDAD PERSISTENTE
*DECREMENTO DE LA TEMPERATURA
“TROMBOCITOSIS
| “DESCAMACION ACRAL
| “*FORMACION DE ANEURISMAS
| LOS NINOS TIENEN UN ALTO RIESGO DE MUERTE SUBITA EN ESTA FASE.

|
|




CUADRO 3

FASE DE CONVALESCENCIA

(MAS DE 30 DIAS)

EXPANSION DEL ANEURISMA

POSIBLE INFARTO AGUDO MIOCARDIO
TENDENCIA A RESOLUCION DEL ANEURISMA

CUADRO 4

FASE CRONICA

“IMPORTANCIA EN PACIENTES CON POSIBLE DESARROLLO DE COMPLICACIONES
CARDIOVASCULARES

*FORMACION DE ANEURISMAS EN LA EDAD PEDIATRICA, Y RIESGO DE RUPTURA EN EDAD
ADULTA.

EXAMEN FISICO: (12,14,18)
El diagnostico requiere de fiebre mayor de 5 dias, y la presencia de 4 de los siguientes criterios:

-Eritema polimorfo

-Inyeccion conjuntival

-Cambios orofaringeos, incluyendo hiperemia, lengua en fresa, labios fisurados.
-Linfadenopatia cervical.

-Cambios en las extremidades como eritema, edema y descamacion.

Otros datos clinicos:

-Usualmente el inicio es abrupto, Ia fiebre no responde a los antibioticos.

-La lengua se describe en fresa, por el eritema difuso y las prominentes papilas, se encuentra
artralgias y artritis, a nivel renal con proteinuria, nefritis, insuficiencia renal aguda, a nivel cardiaco
aneurismas coronarios, miocarditis y nivel pulmonar infiltrados pulmonares.




ESTUDIOS DE LABORATORIO

No hay estudios de laboratorio especifico:

Se puede encontrar una anemia normocitica normocrémica en la etapa aguda de la enfermedad,
también se observa una elevacion de los leucocitos con desviacion a la izquierda. Los cultivos
simples estan negativos. Los anticuerpos anticitoplasmaticos, antiendoteliales y antinucleares, y
factores reumatoides estan dentro de rangos normales.

Se observa trombocitosis durante la segunda y tercera semana de la enfermedad, con un rango de
700 000 hasta 2 000 000. (12,14.18 La trombocitopenia esta asociada con enfermedad coronaria
aguda. La trombocitosis no es esencial para el diagnostico, y la trombocitopenia no excluye el
diagnastico, ya que hasta el 2% de los pacientes pueden tenerla y generalmente se acompana de
afeccion coronaria grave e infarto del miocardio. La cifra mas baja de plaquetas se observa hacia el
7mo dia de la enfermedad y ésta se normaliza en una o dos semanas (12.14.18) Los reactantes de fase
aguda, como proteina C reactiva, y alfa 1 antitripsina estan elevados. Enzimas hepatica, se
encuentran elevadas, hasta en un 40% de los pacientes, la elevacion de la alanino amino
transferasa puede ser indicativo de un curso grave. La velocidad de sedimentacion globular y las
bilirrubinas se encuentran elevadas en 10% de los pacientes. Las enzimas cardiacas, como
troponina, creatin kinasa, creatin kinasa MB, deshidrogenasa lactica estan elevados durante el
infarto agudo al miocardio. Los test para deteccion de adenovirus, resultan negativos (1s)

Las pruebas para identificar agente infeccioso causal, no son concluyentes, y se ha involucrado al
virus del sarampion, Epstien Barr, Sthapylococcus y Strepptocaccus pero sin que se haya podido
definir de forma absoluta.

ESTUDIOS DE GABINETE
ECOCARDIOGRAMA:

Este estudio sirve para evaluar la enfermedad coronaria. Durante la fase aguda, se realiza un
ecocardiograma para deteccion de pericarditis, miocarditis. La dilatacion de la lumina coronaria, se
puede observar en 50% de los pacientes al 10mo dia de la enfermedad. (12.14.1)

Este estudio se debe repetir a la segunda y tercera semana de la enfermedad, y | mes después de la
normalizacion de los estudios de laboratorio.

Después de no encontrar evidencia de aneurismas, en algunos hospitales se realiza un control
ecocardiografico al ano.

En cualquier etapa de la enfermedad, y con evidencia de anormalidades, se debe enviar al
cardiologo pediatria. (12,14 18)

Radiografia de torax:
Evaluacion de insuficiencia cardiaca congestiva, neumonitis.

Ultrasonido:

Se obtiene un ultrasonido escrotal en nifos, para evaluacion de epididimitis.

La epididimitis es un proceso inflamatorio que afecta a ninos de 9-14 afios, se puede observar en
nifos mas jovenes, con EK y parpura de Henoch Schonlein.



Resonancia magnética:

En tercera dimension, sirve cuando las estructuras transtoracica por medio del ecocardiograma no
ayudan, por lo que es una buena alternativa no invasiva, ya que reduce la necesidad de realizacion
de angiografia (13

Electrocardiograma:

Se pueden encontrar alteraciones en la conduccion. Los nifios con enfermedad de Kawasaki pueden
presentar infarto agudo al miocardio, taquicardia, prolongacion del intervalo PR, segmento ST y
decrementos en el voltaje (1)

Se puede realizar puncion lumbar, donde se encontrara plecitosis.

Benzoe, en 1987, senala los factores de riesgo para enfermedad coronaria en EK, los cuales se
mencionan a continuacion (1

Dato clinico Puntuacion
Sexo masculino 1
Edad <! afo 1
Fiebre >16 dias 2

0D ODOOD

o <14-15dias 1

Rebote febril 2
Exantema 1

Hemoglobina <10gr/dl 1
Leucocitosis =30 000 2

ODODooOoo

| = 26-30000 1

1

VSG >101 mmhr 2

(=]

[ = 60-100 mmhr 1

PCR 6 VSG anormal >lmes
Rebote dePCR 0 VSG
Cardiomegalia

Arritmia

g/R anormal en I, Il y aVF
Infarto miocardico

Recaida

DPoDEa e 00
T e X ]

Se reporto en el estudio de Vizcaino-Alarcon, que con una puntuacion igual o mayor de 6 todos
tuvieron lesion coronaria (20)



La prevalencia de los aneurismas de la arteria coronaria en nifios con EK ha disminuido con el inicio
de la gamma globulina. Se ha reportado desarrollo de aneurismas en 18% hasta 23% en nifios que
no reciben gamma globulina, comparado con el 4-8% en los nifios que recibieron tratamiento en los
primeros 10 dias del inicio de la fiebre.(6)

Dentro de los factores para desarrollar enfermedad coronaria, se incluyen:

El sexo masculino, la edad menor a | afo y la fiebre mayor de 10 dias.(6)

TRATAMIENTO:

La aspirina ha sido utilizada, por muchos afos en la EK. Es un importante antiinflamatorio ( dosis
alta) y antiplaquetario (dosis baja). Durante la fase aguda se utiliza a dosis de 80-100mg/kg/dia en 4
dosis junto con la inmunoglobulina intravenosa. La alta dosis de aspirina junto con la
inmunoglobulina tienen un efecto aditivo en el proceso antiinflamatorio.

Muchos centros reducen la dosis de aspirina, cuando el paciente se encuentra 48-72 hr afebril.
(12.14,18). Otros centros contintan con la aspirina 14 dias después del cese de la fiebre. Se reduce la
dosis de aspirina a 3-5 mg/kg/dia y se mantiene en los pacientes por 6-8 semanas cuando no hay
evidencia de enfermedad coronaria. Los pacientes con alteraciones cardiovasculares, la aspirina se
continua por tiempo indefinido 14y El sindrome de Reye es un factor de riesgo, en nifios que
presentan infeccion por varicela e influenza, por lo que se recomienda la vacunacion.

Si después de tres meses de la fase aguda de la EK no existe dilatacion coronaria, ni trombocitosis,
entonces no esta indicado continuar con la administracion de ASA ni medidas de restriccion fisica (2)
Los ninos con ectasia o aneurismas coronarios al ecocardiograma requieren de un manejo
antitrombolitico de larga duracion y el tratamiento es con ASA a dosis bajas (2)

En casos de aneurismas gigantes reciben tratamiento con dipiridamol a dosis de 3-6mgl/kg/dia en
tres tomas (2)

La eficacia de la inmunoglobulina en la fase aguda de EK, esta en relacion con la disminucion dela
prevalencia de las anormalidades coronarias. El mecanismo de accion de la inmunoglobulina es
desconocido, se ha reportado que tiene accion en la modulacion de produccion de citoquinas,
neutralizacion de los superantigenos y otros agentes etiologicos, supresion de anticuerpos y de su
sintesis, aumento de la actividad de celulas T supresoras, y provision de anticuerpos antiidiopaticos.
(11 Se utiliza a dosis de 2gr, en infusion simple, junto con la aspirina. Esta terapia debe iniciarse
antes de los 10dias de la enfermedad, y si es posible antes del 7mo dia. El tratamiento de la
enfermedad de Kawasaki antes del 5to dia, no parece prevenir las secuelas cardiologicas. Puede
administrarse después del 10mo dia, cuando no se realizo un diagnostico temprano, o cuando
presenta fiebre persistente. En nifios con enfermedad aguda, una dosis Gnica en infusion de gamma
globulina, se ha visto con mejor efectividad que el esquema original (400mg/kg/dia durantes 4 dias
consecutivos)

Los esteroides se han utilizado en el tratamiento de las vasculitis, pero su uso esta limitado en la
EK. En estudios aleatorizados, con 100 ninos, tratados con prednisolona y dosis baja de
inmunoglobulina, se encontrd una reduccion del periodo de fiebre, pero no se encuentra ninguna
diferencia en las secuelas cardiovasculares. En un estudios retrospectivo de Shinohara y cols., se
encontro reduccion del periodo de fiebre y de las secuelas cardiovasculares. Se ha concluido que el
rol de los corticoesteroides en la terapia de primera linea, utilizando inmunoglobulina a 2mgxkxdi
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(dosis Unica) y aspirina a dosis alta, no tiene algiin beneficio. Algunos estudios, en donde se ha
utilizado grupos manejados con inmunoglobulina sola y otro grupo con inmunoglobulina mas
corticoesteroides, se encontrd reduccion de los niveles de IL2, IL6, IL 8 e IL10 dentro de las primeras
24horas después de iniciar el tratamiento, y periodos de acortamiento en la fiebre y disminucion de
los niveles séricos de reactantes de fase aguda(11.13,17)

La pentoxifilina es una metilxantina, especificamente inhibe el factor de necrosis tumoral. El rol de
la pentoxifilina es incierta. En un pequefio estudio, con dosis baja de globulina mas aspirina y dosis
alta de pentoxifilina se observo reduccion de los aneurismas y la terapia fue bien tolerada por los
pacientes. (13)

Tratamiento quirdrgico.

Si las anomalias coronarias son muy graves y ponen en peligro la vida del paciente hay que
considerar la posibilidad del tratamiento quirirgico, aunque éste sea de gran cuidado, dada las
dificultades técnicas al intervenir sobre las arterias muy pequenas. Se realiza mediante puentes
aortocoronarios utilizando injertos de la arteria mamaria anterior o safena. En la EK y aneurisma
coronario en la infancia, los cuales remitieron con tratamiento, en el seguimiento a largo plazo se ha
encontrado en el adulto joven zonas de estenosis en el sitio del aneurisma antiguo, en todos los
casos se ha reportado con éxito la colocacion de Stends.



OBJEIVO GENERAL

Adquirir experiencia en el manejo de la enfermedad de Kawasaki y conocer la cardiopatia adquirida
mas frecuente en la nifiez (a nivel internacional).

OBJETIVOS ESPECIFICOS

Determinar la edad y el sexo de los pacientes en el momento del diagnostico de Enfermedad de
Kawasaki en nuestra poblacion pediatrica del Hospital Juarez de México.

Determinar las principales manifestaciones clinicas de los pacientes con Enfermedad de Kawasaki
en nuestra poblacion pediatrica del Hospital Juarez de México.

Determinar las principales alteraciones de laboratorio, en los pacientes con Enfermedad de
Kawasaki en nuestra poblacion pediatrica del Hospital Juarez de México.

Determinar el tiempo de normalizacion del recuento plaquetario en la Enfermedad de Kawasaki en
nuestra poblacion pediatrica del Hospital Juarez de México.

Determinar las principales complicaciones de la Enfermedad de Kawasaki en nuestra poblacion
pediatrica del Hospital Juarez de México.

Ante lo anterior se evalla la importancia en efectuar el diagnostico y seguimiento de la enfermedad
de Kawasaki desde 1998, por lo que se informa los resultados en este frabajo.

CRITERIOS DE INCLUSION

Todo paciente que este registrado en la libreta de urgencias pediatria con diagnostico de ingreso de
Sindrome de Kawasaki de diciembre de 1998 a Enero de 2005, de acuerdo con los siguientes
criterios;(C:D:C Atlanta)

-Edad pediatrica 0-17 afios

-Fiebre mayor de 5 dias

-Inyeccion conjuntival bilateral.

-Cambios en las membranas mucosas del tracto respiratorio superior, como: inyeccion faringea,
labios inyectados, labios secos y fisurados y lengua en fresa.

-Cambios en las extremidades como edema , eritemay descamacion periungueal.

-Exantema principalmente en tronco: polimorfo pero no vesicular.

-Linfadenopatia cervical.

Otros datos incluyen
Artralgias

Mialgias
Fiebre que no cede con la administracion de antipiréticos.

13



Proteinuria.

Insuficiencia renal.

Alteraciones en el electrocardiograma(prolongacion del PR y ST).
Alteraciones en el ecocardiograma (aneurismas).

Pacientes que cuenten con estudios de laboratorio completo.
Pacientes que cuenten con un expediente completo.

CRITERIOS DE EXCLUSION

Paciente que no se encuentra expediente completo.
Paciente que se haya trasladado a otra unidad.
Paciente que no acepte hospitalizacion.

MATERIAL Y METODOS.

De diciembre de 1998 a Enero del 2005 se revisaron 12 pacientes que ingresaron al servicio de
Urgencias de pediatria del Hospital Juarez de México por presentar fiebre mayor de 5 dias, de dificil
control, conjuntivitis no exudativa, alteraciones en miembros inferiores, cambios orofaringeos como
lengua en fresa, labios fisurados, y adenopatia cervical.

La revision incluira antecedentes epidemiologicos, como edad, sexo, medio socioeconomico,
variacion estacional, aplicacion de vacunas infecciones ocurridas y farmacos administrados en tres
meses anteriores. Del cuadro clinico se investigara fiebre, duracion de la fiebre, recaida de la misma,
irritabilidad, somnolencia, sintomatologia de infeccion de vias areas superiores, diarrea, conjuntivitis,
exantema, adenopatia, estomatitis, cambios en manos y pies, hepato-esplenomegalia, y signos
meningeos.

A todos los casos se les realizara historia clinica completa, estudios de laboratorio , haciendo
hincapié en la biometria hematica, examen general de orina, electrolitos séricos sodio, potasio, urea,
leucocitos y hematocrito utilizando para la determinacion de electrdlitos el método de ion selectivo,
para el hematocrito y leucocitos se utilizo el método de alto vacio de Advia 170 y para urea el
método de cinética enzimatica, reactantes de fase aguda, enzimas cardiacas , pruebas de funcion
hepética, cultivos, electrocardiograma, se tomara también radiografia de torax, ultrasonido renal,
hepatico, ecocardiograma, y tomografia, se estara evaluando a los pacientes que presenten
trombocitosis semanalmente en el area de urgencias pediatria, asi como ecocardiograma de control
cada 6 meses, y se clasificara a los pacientes segun los criterios de Benozoe para estadificar
aquellos pacientes de alto riesgo de anomalia coronaria.

Se investigara la presencia de complicaciones, asi como el tratamiento administrado antes, durante
y después de su hospitalizacion.



RESULTADOS

Los casos reportados comprendieron edades desde 7 meses hasta los 10 anos, con una edad
promedio de 2 afios 4 meses. Se observo una frecuencia mayor en lactantes ( 9 casos), 2
preescolares y | escolar. El predominio se observo con mayor frecuencia en el sexo femenino
reportandose 7 casos (58.3%). Se registraron 9 casos en invierno, 1 caso en primavera y 2 casos en
verano (cuadro 1). Las manifestaciones clinicas al ingreso se presentan el cuadro 2. Se reportd en
todos nuestros casos fiebre asociada a 4 criterios linfomucocutaneos  clasicos descritos,
reportandose hiperemia conjuntival, exantema, y lesiones en boca en 100% de los casos,
adenopatia cervical en 11 casos (91.66%) y alteraciones de las extremidades en 10 casos
(90.91%).Datos adicionales fueron diarrea en 4 casos ( 33.33%), vomitos, tos y hepatomegalia en
tres casos (25%), rinorrea en 5 casos (41.66%), artralgias 2 casos (16.66%), convulsiones en | caso
(8.3%).La fiebre presento una media de 39.2° C + 1.3° C, con un promedio de evolucion antes de su
ingreso de 5.8 dias, desapareciendo 24 horas después de la administracion de gammaglobulina
humana; no se presentaron recurrencias. El exantema se presentd en tres formas: De fipo
escarlatiniforme ( piel aspera, enrojecida, en tronco y miembros superiores e inferiores) en 7 casos
(1,2,3,4,6,11 y 12) presentado descamacion fina en borde de los dedos de las manos (casos 1,2,3,4
y 6) y los casos 1y 2 la descamacion se presentd en codos y no presentaron descamacion los
casos 11y 12. Maculo papular fino ( confluente en tronco, ambos brazos y escaso en miembros
inferiores) en tres casos ( 5,9 y 10), con descamacion de dedos de manos los casos 5y 9, el caso 10
no presentd descamacion. Enrojecimiento de piel de tronco, miembros superiores e inferiores en 2
casos (7 y 8) con descamacion de pies y manos en ambos casos. Encontramos edema de tobillo y
manos en 9 casos, excepto en el caso 10,12 y 5. El exantema en nuestros pacientes desaparecio
entre 72horas (4 casos) y 96 horas (7 casos). Las lesiones en cavidad oral fueron del tipo de fisuras
en labios (11 casos), hiperemia de encias(10 casos), lengua en fresa(11) , Glceras de mucosa
oral(11) e hiperemia faringea(9); dichas lesiones provocaban sangrado y dolor al hablar y comer.
Las adenopatias cervicales persistieron entre 7 y 12 dias después de la aplicacion de gamma
globulina.

En el cuadro 3 se presentan los estudios de laboratorio. Se reportd en 10 de nuestros pacientes
anemia menor de 10mgdl (83%), leucocitosis en 10 pacientes (83%), encontrandose neutrofilia en 9
pacientes (75%), proteina C reactiva elevada en 11 pacientes (91.66%) con rango entre 370 y 960,
VSG elevada en 11 pacientes (91.66%), con rango entre 15 y 36mmh), elevacion de las pruebas de
funcion hepaticas (TGO y TGP, Fosfata alcalina ) en 11 pacientes (91.66%). Se realizo en 10
pacientes puncion lumbar, encontrandose pleocitosis en 4 pacientes y 8 se reportaron normales. Se
reporto en 9 pacientes (75%) anormalidades en examen general de orina (proteinuria,
hemoglobinuria, leucocituria, eritrocituria y cilindruria), excepto los casos 4,8 y 9. La plaquetosis se
presento en 10 pacientes (83.33%), con un rango de 2-14 meses con un promedio de 9.4 meses de
evolucion. Los casos 1,2,3,4,56,11 y 12 permanecieron con plaquetosis por mas de 6 meses, el
caso 7 solo tuvo una duracion de 2 meses, y los casos 8 y 9 no presentaron plaquetosis. El rango de
la plaquetosis fué de 472 000 a 1 240 000, esta ultima cifra se presentd en el caso 1. El
electrocardiograma fue normal en 10 casos y solo los casos | y 2 presentaron alargamiento en el
segmento PR y correspondieron a los pacientes que presentaron aneurisma coronario derecho e
izquierdo respectivamente y cuyo seguimiento mostro una duracion en el primer caso de 18 meses y
en el segundo de 8 meses, la revision de Enero 2005 mostro electrocardiograma y ecocardiograma
normales. Se efectud gamagrafia cardiaca en un solo caso con reporte normal. La tomografia de
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Craneo, abdominal y toracica se efectud en 4 casos reportandose sin patologia, en los restantes 8
casos solo se efectud TAC craneo la cual fue normal. Se tomo radiografia de torax siendo normales
11y en el caso 1 se encontro infiltrado macro-micro nodular fino bilateral y se reporto cardiomegalia
con indice cardio-toracico de 56 y 60% en el caso | y 2 respectivamente. El ultrasonido hepatico,
renal, esplénico y gonadal se reporto normal en todos los casos. Hubo aparicion de las Lineas de
Beau en 9 pacientes (75%) con aparicion promedio de 54.8 dias. En todos los pacientes se utilizo
Acido acetilsalicilico a 100mg/kg/dia hasta que desaparecio la plaquetosis, con el objeto de evitar la
posibilidad de trombosis; no se efectud disminucion de esta dosis en ninglin momento y se inicio su
manejo en el momento que confirmamos el diagnostico, en promedio 2 dias. Una vez hecho el
diagnostico se inicié también gammaglobulina humana (2grkgdosis a pasar en 12 hr). En el caso 1,
fue necesario administrar dipiridamol por la plaquetosis tan elevada. En el momento actual se les ha
dado seguimiento a 10 pacientes, encontrandose sin compromiso cardiovascular, el caso nimero 10
solicito alta voluntaria 2 dias después de su ingreso y no fue posible administrarle tratamiento y por
lo tanto no ha habido seguimiento, al igual que en el caso 12, al cual se le dio seguimiento hasta
Julio 2005, después de lo cual no se conoce su evolucion. Finalmente el porcentaje de aneurismas
es de 16.66%. Cabe aclarar que hubo 3 pacientes que llegaron en el dia 8 evolucion, 2 pacientes en
el dia 7, | paciente en el dia 9, y en 4to, 3ro y 5Sto dia | paciente cada uno. El caso numero 5 fue
diagnosticado a las 12horas de iniciado el cuadro( conjuntivitis, hipertermia de 40.3°C, lesiones
fisiarias en boca, exantema maculo papular fino confluente en tronco y ambos brazos, con
descamacion de dedos de las manos, alteraciones de laboratorio dadas por plaquetosis de 572 000,
VSG 25mmhr, proteina C reactiva elevada, leucocituria, proteinuria. Recibio ASA y gammaglobulina
a las dosis mencionadas, recibiendo ambas a las 34 horas del diagnostico, el ASA se utilizo durante
un tiempo de | afio 2 meses ya que tuvo persistencia de plaquetosis.

CUADRO 1
SEXO : MASCULINO 5 (42.7%) ESTACIONES DEL ANO
FEMENINO 7 (58.3%) INVIERNO 9 (75%)
PRIMAVERA 1 (8%)
EDAD: LACTANTES 9 (75%) VERANO 2 (17%)
PREESCOLARES 2 (17%) OTONO 0 (0%)

ESCOLARES 1 (8%)

REPORTEDE: MENOR EDAD 7112 MESES
MAYOR EDAD 10 ANOS
PROMEDIO 2 ANOS 4 MESES




DATOS

FIEBRE
HIPEREMIA

* CONJUNTIVAL

_ EXANTEMA
LESIONES EN BOCA
 ADENOPATIA
 LINEAS DE BEAU

* EDEMA DE TOBILLO
Y MANOS

DIARREA

VOMITO

TOS

ARTRALGIAS
CONVULSIONES
RINORREA
HEPATOMEGALIA

Cuadro 2

No. CASOS

12712
12112

12112
12112
111/12
9/12

10/12

4/12
3112
3112
2 /12
1112
5112
3/12

PORCENTAJE

100%
100%

100%
100%
91.66%
75%
83.33%

33.33%
25%

25%
16.66%
8.3%
41-66%
25%



PLAQUETOSIS
(472000-1240000)
Promedio 9.4meses.

PCR

RANGO 370-960
VSG

RANGO 15-36mmbhr
LEUCOCITOSIS
NEUTROFILIA
ANEMIA <10 g/dI

FOSTASA ALCALINA
TGO, TGP elevadas

USG ABDOMINAL
RADIOGRAFIA

DE TORAX ANORMAL
TAC TORACCICA

Y ABBOMINAL
ECOCARDIOGRAMA

EKG

LCR

CUADRO 3

10 /12 83.33%
11 /712 91.66%

11 /12 91.66%

10 /12 83%

9/12 75%

10 /12 83.33%

112 91.66%

12/12 TODOS
NORMAL

1/12 8.3%

4 /12 NORMAL
12/12 2 ANEURISMAS
2/12 10 NORMALES

2 ALARGAMIENTO PR

4/10 4 anormales

Pleocitosis
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DISCUSION

La etiologia de la enfermedad de Kawasaki aun no se ha dilucidado, aunque por las manifestaciones
clinicas, reportes epidemiologicos y experimentales apoyan fuertemente una etiologia infecciosa. La
prevalencia en paises industrializados es muy variable, reportandose en paises como Estados
Unidos de 67.2 casos por 100 000 en donde hay una gran variedad de poblaciones étnicas y en
otros paises con reportes de 9.2 casos por 100 000 por 100 000 habitantes, en México no existe un
centro de estudio para EK como lo hay en otros paises, solo existe los casos reportados de los
centros de referencia como el Instituto Nacional de Pediatria, el Hospital Infantil de México, Centro
Médico la Raza, Hospital Infantl de Sonora, y en nuestro hospital es el primer trabajo que se
reporta.

En nuestra serie de casos se reporta una similitud con el reporte internacional, siendo la edad mas
frecuente la lactante y el predominio de temporada de invierno, asi como se reporta que el 90-95%
de los casos se presenta en nifos menores de 10 afos, y en nuestra serie el caso del paciente de
mayor edad es de 10 afos con 7 meses, sin embargo la diferencia que se encontrd con lo reportado
a nivel internacional es el predominio del sexo, reportandose mayor en masculino, en nuestra serie
de casos se presento con mayoria en el sexo femenino en el 58.3% (7 casos).

El cuadro clinico tipico se presenta en lactantes con fiebre intensa, generalmente no cede con la
administracion de antipiréticos, en nuestro reporte la fiebre se asocio con 4 crterios
linfomucocutaneos, con una media de 39.2 £1.3 °c, con promedio de 5.8 dias y con 24horas de
desaparicion posterior a la administracion de inmunoglobulina. Normalmente se asocia con un
exantema troncal, habitualmente maculo papulo o placas urticariales, y en forma mas rara el tipo
escarlatinoforme, pero en nuestro casos el tipo escarlatinoforme se presento en 7 casos, y
solamente en 3 casos el tipo maculo papular, el exantema en nuestros pacientes desaparecio entre
72-96 horas, las lesiones en cavidad oral tipo fisuras en labios, lengua en fresa, ulceras de mucosa
oral se presento en 11 casos. El signo menos frecuentes es la adenitis cervical el cual se reporta
solo en la mitad de los casos, en nuestro reporte se encontro en 11 casos (91.66%), otros datos del
reporte de nuestros pacientes fue la diarrea en 4 casos, convulsiones en | caso, vomito, fos y
hepatomegalia en tres casos.

Dentro de laboratorio se destaca la persistencia de la Velocidad de sedimentacion globular ain
después ceder la fiebre y la trombocitosis persistente, en nuestro caso se observo aumento de la
velocidad con un rango de 15-36mmhr, sin alcanzar valores como se menciona en alguna literatura
mayor de 100mmhr, la trombocitosis se presento en 10 de nuestros pacientes, con un rango de 2-14
meses, con promedio de 9.4 meses, alcanzo niveles en el caso | de 1 240 000. Las manifestacion
cardiovasculares son la de mayor trascendencia pronostica, en nuestro reporte solo dos casos
presentaron alteraciones en el electrocardiograma y fueron quienes posteriormente desarrollaron
aneurismas coronario derecho e izquierdo (16.6%) reportandose en la literatura intemacional de 20-
25% con riesgo de desarrollar anomalias coronarias. Los dos aneurismas en relacion al diagnostico
y tratamiento en nuestra casuistica no fue mayor de 10 dias, incluido | paciente diagnosticado y
tratado dentro de las primeras 48 horas de inicio del cuadro. Cabe destacar que si bien en la
literatura nacional se maneja la trombocitosis como uno de los datos importantes, en nuestros casos
se reporta plaquetosis persistente por lo que no se disminuyo la dosis de ASA hasta que el numero
total de plaquetas se encuentra por debajo del limite maximo y que podria ser una medida a usar en
los pacientes con el objeto de evitar trombosis y consecuentemente muerte sbita ain sin lesion
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coronaria, a la vez que se podria usar como un parametro clinico de seguimiento mas fehaciente
que la VSG y la PCR, ya que los complejos inmunitarios se han asociado a los plaquetas por lo que
la persistencia de esta pudiera ser un signo pronostico mas fiel de actividad de la enfermedad

En 11 nuestros casos se utilizo ASA y gammaglobulina, ya que el caso 10 fue alta voluntaria,
hasta el momento se ha continuado con evolucion de 10 casos sin presentar anomalias coronarias.

CONCLUSIONES

La incidencia de EK en nuestro hospital fue de 0.0016 de 7425 ingresos en el servicio de urgencias
pediatria del periodo de diciebre de 1998-Enero 2005.

El diagnostico se basa en el cuadro clinico cumpliendo los criterios la CDC de Atlanta, con fiebre
mayor de 5 dias y con otros 4 criterios que comprenden adenopatia cervical, cambios en las
extremidades como edema, eritema, descamacion, conjuntivitis no exudativa, exantema a nivel de
tronco, cambios en la mucosa oral. Dentro del abordaje del paciente con EK, es importante contar
con estudios de laboratorio y gabinete completo, como lo son Biometria hematica, con especial
atencion a la plaquetosis, Electrolitos sericos, Pruebas de funcion hepatica, reactantes de fase
aguda, radiografia de torax, fomografia de craneo y torax y la valoracion de las complicaciones
cardiovasculares como el aneurisma por lo que es fundamental la realizacion del ecocardiograma. El
manejo esta encaminado a la reduccion de la inflamacion endotelial de las arterias coronarias asi
como a la plaquetosis, y basicamente comprende antiplaquetarios como ASA y dipiridamol y la
inmunoglobulina intravenosa ya que se ha visto y comprobado que reduce el riesgo de anomalias
coronaria, por lo que es no menos importante es el sequimiento de estos pacientes con control de
laboratorio y ecocardiograma que inclusive se puede realizar ecocardiograma | afio despues de
obtener el ultimo control normal.

Se desconoce en nuestro pais realmente la magnitud del problema, es importante reconocer las
manifestacion clinicas de la EK asi como el entendimiento de su fisiopatologia, y aunque la
mortalidad en la etapa aguda sea baja, el realizar un reconocimiento temprano para evitar las
complicaciones coronarias que pudiesen ser fatales es fundamental. Cabe mencionar que este es un
primer paso para el estudio de pacientes con EK en nuestro hospital y destacar a todos los medicos
generales y pediatras para el reconocimiento de la enfermedad y como diagnostico diferencial de
enfermedad eruptiva de la infancia.
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